


Caso Clinico

Queixa Principal: “ Dor intensa nas feridas "

Relato de caso:

Paciente de 73 anos, feminina, aposentada, natural do Rio de Janeiro, com historia de pustulas em
membros inferiores ha 3 dias, que evoluiram com formacao de ulceras dolorosas (EVA 9/10),
acompanhadas de anorexia e artralgia.

-HPP: Asma, HAS (hidroclorotiazida 25mg ).
-Escala de Berthel: 60
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Infecciosas

HbsAg neg, antiHBc IgM neg, anti HCV neg, FTA ABS neg, PCR 6.3,
AntiHbs 3.2, VDRL neg, anti HIV neg, sorologia Leishmania e
histoplasma neg, culturas para fungos e micobacterias sem crescimento

Vasculite
P Anca neg, C Anca neg

.

Neoplasias

-TC de térax: multiplos nédulos pulmonares inespecificos.

-TC de abdémen: espessamento parietal no sigméide, multiplos linfonodos e doenca diverticular
-Colonoscopia: Area focal de espessamento inespecifico com edema e enantema leve ocupando a
50% da circunferéncia sigmoide. 1. Diverticulose moderada pancoldénica 2.Diverticulite aguda ndo
complicada em célon descendente associado a adensamento da gordura adjacente. 3. Colite

segmentar leve e inespecifica de sigmoide.
-PetScan: Distribuicao ﬂsiolégica do radiotragador
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Autoimunes e Outras

HLA-B27 nao detectado, AcAF 165, AL ausente, aCL inf 0.5, Anti Ro inf 0.3, Anti La inf 0.3, Anti DNA
nao reagente, Anti SM inf 0.8, FR inf 11.3, VHS 140, C3 183, C4 47.8, Tireoglobulina 33.90, CH50 87.6,
Anti RNP inferior 0.3, Crioglobulinas ausente, FAN ndo reagente, Proteinas Totais 5.79, Albumina 2.49,
' globulina 3.30, relagao A/G 0.8, T4 1.50, TSH 2.36, gletroforese proteina com assimetria de fracao
gama, Hb 10.5, Hto 33, Leu 13700, Plag 351000, TAP 33, PTT 45. INR 2.14, TGO 40, TGP 38, Glic 75,
l Ureia 36, Cr0.57,_FALC 190, GGT 553, Amilase 58, CPK 26, BT 0.36, BD 0.15, BI10.21, USG M| sem

\/_alteragdes




Hipéteses Viagnésticas.

Pisdenma gangnensse. G asculite

Patergia, pustulas recorrentes,
dolorosas que evoluem rapidamente a
ulceras.

classica e pollneuropatla simétricaou
assimétrica periférica, purpura palpavel.

Pustulas superficiais predominantes no
tronco, extremidades proximais, regioes
flexurais e intertriginosas, bolhas meio-meio

@M@d@&&&mmmfl@m - de exame histspatnligice.

ANA, ANCA, MPO +, mononeurite multlpla\




Intenso infiltrado
inflamatorio
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Infiltrado neutrofilico
dérmico com
formacao de
microabscessos =:=:
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Table 3 Assessment of patients with suspected pyoderma
gangrenosum (PG) using the PARACELSUS score®

Points (for each

Criteria one present)
Major criteria / 3
. . i
Progressing disease
Assessment of 4
¥

differential diagnoses /
Reddish-violaceous wound border %

Minor criteria 2
Amelioration by
immunosuppressant drugs /
Characteristically irregular (bizarre) ulcer shape &
Extreme pain >4/10 on visual analogue scale &
Localization of lesion at site of trauma / i

Additional criteria B 1
Suppurative inflammation
in histopathology
Undermined wound border

Systemic disease associated

*Points > 10, PG highly likely; points < 10, PG unlikely.
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The PARACELSUS score: a novel diagnostic tool for
pyoderma gangrenosum®*




a € uma, denmatnse neuuolilica inflamaténia nana, o muitas veges necomerte
pon dleenas. dolonssas, devide & uma nespests imune ansnmal.

TABELA I: Doengas sistémicas associadas ao piederma gangrenoso

FREQUENTES

doenga de crohn
Colite ulcerativa (o disturbio dermatolégico mais frequente nesta doenca,
juntamente com o eritema nodoso)

Artrite soronegativa
artrite reumatoide

espondilite

leucemia mieléide leucemia mieldide
Gamopatia monoclonal IgA

doenga de Takayasu

RARAS

Sindrome PAPA (acne cistica + artrite piogénica + pioderma
gangrenoso)

Pneumonite, abscesso pulmonar Diabetes

Sindrome SAPHO (sinovite + acne + pustulose + hiperostose +
osteite)

gamopatia monoclonal

Mieloma maltiplo

Mielodisplasia, policitemia vera, mielofibrose

Doenga de Hodking Anemia hemolitica autoimune

Doenga de Behget Vasculite necrotizante
Granulomatose de Wegener

Lapus Eritematoso Sistémico
Antifosfolipide

leishmaniose

Cirrose biliar priméria- diverticulite
Outras dermatoses neutrofilicas
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E estimada em 2-3 casos por 100.000 habitantes/ano

Pode se manifestar em qualquer idade
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Foi feita uma revisao sistematica de relatos de caso e séries
REVISAO de caso de PG oriundos da AL e constantes no Medline (Pub-

Pioderma gangrenoso: revisao com énfase especial na
literatura latino-americana™ >

Milton José Max Rodriguez-Zuaniga - °, Michael S. Heath ©°,
lodo Renato Vianna Gontijo e Alex G. Ortega-Loayza ¢ &
v -Contexto

infeccioso

v'  -Bioldgicos

Heath MS, Rodriguez-zi MJM, Renato J, Gontijo V. Dermatologia. 2019. Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021;4(3):367-75.
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Caspase 1

MEFV, NOD2, LPIN2, NLRP3, NLRP12
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Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021;4(3):367—75. Marzano A V., Ortega-Loayza AG, Heath M, MorsETD, Genovese G, Cugno M. Mechanisms of inflammation in neutrophil-mediated skin diseases. Front Immunol.
2019 10(MAVY) 1_Q



eslagiies dlinicas

Sao variaveis, mas compartilham caracteristicas

como:
a‘

vicerative Bolhoso Vegetativo P;J’Stl{loso
S
.*?'
A L N
-Mais comum -E uma variante -Levemente doloroso -Rapido desenvolvimento
-Ulcera com bordas roxas  superficial. -Aparéncia verrugosa de pustulas dolorosas
de base purulenta e -Bolhas inflamatérias -Solitaria com halo eritematoso
necrotica > ate TCS e azul-acinzentadas -Cabeca, pescoco,.e -Febre e artralgias
fascia -Bragos e face tronco concomitantes sao
-Deixam cicatrizes COMuNS.

cribiformes atroficas.
-Membros inferiores e o
tronco

-Associada a DII.

Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021;4(3):367-75.
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@ N Bacterianas: S
Botriomicose, AN P
micobactérias tipicas e lzgl"la:ql;?\li’:)asse.

atipicas, ectima

blastomicose,

~~ gangrenoso, ulceras esquistossomose
. L ’ a ~ t - . y £
E essencialmente clinico e de exclusao. A E reponémicas
| e m \ Fungicas: ;

~ cromomicose,
Infecgbes . coccidioidomicose,
g paracoccidioidomicose,

gl . & esporotricose

Hemograma Painel metabdlico Anticorpos e FR — | ¥
h. L | ‘ \ Doenga

-disturbios -disfungéo hepatica «Anticorpos . venosa ou SAF, icera por estase
sanguineos ou renal e antinucleares e ocluséo / oS
subjacentes anormalidades da Anticorpos vascular /

glicose citoplasmaticos anti- BT " Sw ‘

neutréfilos, FR,
crioglobulinas

ranulomatose de

VaSCUIites S ‘egener, poliarterite
: nodosa
| Estugo;d? N | Painelicﬁic;hepatite e Eletroforese e
hipercoagulabilidade outras infecgdes imunofixagao sérica ) . 2N
Neoplasias . ,
«crioglobulinas, fator Hepatite B,C,HIV +Paraproteinas que envolve a p e e TR
V, anticorpos «Alt cadeias pele /

antifosfolipides

Injaria tecidual

indUZida por desordem facticia,
drogas ou / loxocelismo
exbégena :
Culturas e Histop
«Para fungos, Pénfigo vegetante,
micobacterias, Qutras > Necrobiose lipoidica

com ulceracao

tincoes

Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021;4(3):367-75.
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-Epiderme necrdtica ou
ulcerada, ocasionalmente co
pustulas.

-Infiltrado neutrofilico
epidérmico e dérmico
-Infiltrado difuso de linfocitos e
histiocitos na derme, as vezes
com vasculite

-As vezes se pode encontrar
celulas gigantes e trombos
dentro dos vasos

Extravasamento de
hemécias

Neutréfilos difusos |

Poeira nuclear

Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021;4(3):367—75. Rapini R. Dermatologia pratica, 2ED.



American Journal of

Clinical Dermatology

Pyoderma Gangrenosum: An Updated Literature Review on
Established and Emerging Pharmacological Treatments

Carlo Alberto Maronese, Matthew A. Pimentel, May M. Li, Giovanni Genovese, Alex G. Ortega-Loayza & Angelo Valerio

B Published: 24 May 2022

Marzano

American Journal of Clinical Dermatology 23, 615-634 (2022) | Cite this article

(Tnatamentr.

« Embora varias terapias locais e sistémicas tenham sido usadas, faltam estudos de eficacia de alta qualidade
para a maioria das intervengoes.

Terapias
topicas

Terapias
sistémicas

"Gpésitng,
e 0% @
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Corti€oides Ciclosporina Inibidores"biolégicos . v ) InmunoTUDresorss
sistémicos sisté?nica de TNF-ag Inibidor de IL-1 Dapsona Imunoglobulina convencr;onais

:gA 52 :Sgc::s/k /dia de +nfixiian (Anticorpo *50-200 mg/d IV *Micofenolato de
p’rednis:ona%re‘(le pahis «Alternativa de primera quimerico) «Anakinra «Evitar na deficiéncia +0.4 a 2 g/kg/dia mofetilo (2-3g/d), MTX
dose maxima de 60 linha para pacientes 5 mg/kg de infliximab «lnib IL 17 de G6PD AO-C’Eng/Senqgga,
mg dia, melhora que nao toleram a nas semanas zero, *IL23 (3a) 35&;}033% (100-
rapida. terapia com CS ou dois e seis, seguido -1L6 (4) omg )

«Reduzir gradualmente como adjuvante de infusGes a cada *Inicio mais lento
quando a progressao «4 a5 mg/kg seis a oito semanas -Adjuvantes
para ou ha sinais de *Adalimumab (40 mg ; *MM
melhora semanais, 40 mg PG | PG grave,

duas vezes/més. I eve disseminada
«Etanercept (25 a
50mg) duas
A'( VezeS/Seman?' Agentes sistémicos adicionais incluem: clofazimina,
' == '_-‘—LD__CI('E_ colchicina,minociclina, doxiciclina, interferon alfa,

L__ Randomized Controlled Trial > BMJ. 2015 Jun 12;350:h2958. doi: 10.1136/bmj.h2958.

Comparison of the two most commonly used
treatments for pyoderma gangrenosum: results of

the STOP GAP randomised controlled trial

Anthony D Ormerod 1, Kim S Thomas 2, Fiona E Craig 3 Eleanor Mitchell 4, N

John Norrie €, James M Mason 7, Shernaz Walton &, Graham A Johnston 2, Hy

UK Dermatology Clinical Trials Network’s STOP GAP Team

BM

rzano AV. Pyoderma Gangrenosum : An Updated Literature Review on Established and Emerging Pharmacological Treatments. Am J Clin Dermatol. 2022;23(5):615-34.
Skopis M, Bag-Ozbek A. Pyoderma Gangrenosum: A Review of Updates in Diagnosis, Pathophysiology and Management. J. 2021:4(3):367—75.

melfalano, mercaptopurina, metronidazol, potassio
iodeto, sulfassalazina, tacrolimus, talidomida,
ustequinumabe, canaquinumabe, tofacitinibe e
secuquinumabe.




Motives de apresentaio

Apresentacao Revisao

Doenca clinica da
rara incomum literatura
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